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Summary : In order to elucidate the relationship of renal pathology to chemical types 
of amyloid protein and clinical features， 63 autopsy cases of renal amyloidosis were studied. 
Using plastic embedded sections， glomerular amyloid deposition was divided on the basis of 
morphological characteristics， into the following 4 types : mesangial nodular type showing 
nodular amyloid deposition in the mesangium with sparse involvement of the capillary wall 
(25 cases) ; mesangio】capillarytype revealing diffuse amyloid deposits in the mesangium as 
well as along both sides of the capillary wall (20 cases) ; perimembranous type principally 
involving the subepithelial aspect of the capillary wall in which exuberant spicular forma-
tion is invaria:bly observed (7 cases) ; and hilar type showing amyloid deposits almost 
exclusively in hilar arterioles (11 cases). Twenty-four of 25 cases of the mesangial nodular 
type (96 %) showed deposition of AA protein. However， mesangio司capillaryand perimem同
branous types were associated with deposition of AL protein in 16 of 20 (80 %) and al 7 
cases， respectively. In the hilar type， AA protein was observed in 8 of 11 cases (73 %). 
Nephrotic syndrome was more frequent in patients with AL amyloidosis in which amyloid 
commonly involved the capillary wall ; notably， al patients with the perimembranous type 
doveloped nephrotic syndrome irrespective of the extent of glomerular amyloid deposits. 
Chronic renal failure and renal death appeared more commonly in the mesangial nodular 
type in which the extent of glomerular amyloid deposits correlated not only with serum 
creatinine levels but also with that of vascular amyloid deposits. The results obtained 
suggest that the chemical type of amyloid protein (AA vs AL) is associated with significant 
differences in the morphological， clinical and prognostic features of renal involvement in 
amyloidosis. 
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に3-5μmlこ薄切し， h巴matoxylin-巴osin (HE)， peri-







ノピット (Technovit 7100， Kulzer & Co GmbH， 
Wehrheim， FRG) に包埋し， LKB2218 Historange 
Tabl巴1.Basic disease in 37 patients with 
secondary amyloidosis 
Basic disease 





Chronic bile duct infection 





















25 %未満にアミロイド沈着を認めるもの)， grade 2 (25 
50 %)， grade 3 (50-75 %)， grade 4 (75 %以上〉の
4段階に分類した.血管壁のアミロイド沈着はgrade0 
〔沈着のみられないもの)， grade 1 (軽度の沈着のある
もの)， grade 2 (中等度)， grade 3 (高度〕の 4段階に
分類した.さらに間質の線維化も同時に観察し， grad巴O
(線維化のみられないもの)， grade 1 (軽度の線維化の
















antiperoxidase (P AP)法 (Dakopatts，Santa Barbara， 
CA， USA)を施行した.すなわちヤギ抗ウサギ IgG抗体

























対象の 63例はAAアミロイドーシスが 36例， ALアミ
ロイドーシスが 27例であり， AF蛋白沈着例は 1例も存
在しなかった.免疫組織学的に決定したアミロイド蛋白
Fig. 1. A glomerulus with AA deposits. 
a : Using the PAP method， nodular deposits 
of amyloid in the mesangium and art巴r
ioles positively stained with anti.AA 
serum. 
b Staining of a cons巴cutivesection with 
anti.prealbumin s巴rumis negative. (P AP 
staining， a， b， X 170) 
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Table 2. Correlation of clinical， immunohistochemical and histo. 
chemical classification of 63 cas巴sof amyloidosis 
Clinical classification 
Staining method Primary 









































associated Secondary Total 
14 37 63 
。 36 36 
14 lキ 27 
。 。
36 38 
13 l' 25 
Fig. 2. Type of glomerular amyloidosis 
(mesangial nodular type) amyloid 
deposits forming variably sized nodules in 
the m巴sangium.Decrease in argyrophilia 
of the glom巴rularbas巴mentm巴mbraneis 
occasionally obs巴rved in relation to 
amyloid d巴posits(arrows). (Silv巴rstairト










各組織型の症例数は I型 25例 I型 20例， II型 7例，
アミロイドーシスにおける糸球体内アミロイド沈着様式，アミロイド蛋白および臨床症状の関係 (443)
Fig. 3. Type I of glomerular amyloidosis 
(mesangio-capillary type) amyloid 
deposits spreading out diffusely from the 
mesangium to inner as well as outer 
aspects of the capillary wall. Arrows indi【
cate spicules. (Silver staining， X 170) 
Fig目 4.Type lI! of glomerular amyloidosis (per-
imembranous type)・amyloiddeposits prin聞
cipally affecting the epithelial side of the 
capillary wall. Spicular formation is con-
spicuous. (Silver staining， X 170) 
IV型 1例であった.なお，きわめて少量の糸球体内アミ









I型では 20例中 16例 (80%)が，lI!型では 7例全例が
Fig. 5. Advanced stage of perimembranous type : 
even in a sev巴r巴lyaffected glomerulus， 
amyloid deposits characteristically involv-
ing the epith巴lialside of the capillary wall. 
(Silv巴rstaining， X 170) 
hi;aG ;@ 
Fig目 6目 TypeIV of glom巴rularamyloidosis Chilar 
type) hilar arteriole showing nodular 
expansion by amyloid deposition. (Silver 
staining， X 150) 
Tabl巴 3.Morphological types of 
glomerular amyloidosis 
related to chemical types of 
amyloid protein 
Morphological type 













AL蛋白の沈着を示し， ALアミロイドーシスの優位性が %)， I型 8例 (40%)， II型 2例 (29%)に出現してい
明らかとなった. IV型では 11例中 8例が AA蛋白沈着 た (Table4). つまり，膜新生像、の出現頻度は各組織型




形成した7，8，18，19) (Fig. 7). スピクノレ形成と各組織型との 今回の対象とした症例は全例が血管壁にアミロイド沈
関係については，全体では 36例(57%)にスピクノレの出















ばしば認められた (Fig目 8). この膜新生像は，全体では
20例 (32%)に認められ，組織型別では I型 10例 (40
Fig. 7. Amyloid spicules 
Fig. 8. N巴wformation of argyrophilic membran巴
is observed on the epithelial aspect of the 
amyloid (arrows). The glomerular bas巴一
ment membrane embedd巴din the amyloid 
shows loss of argyrophilia. (Silver stain-
ing， x 350) 
a 目 comb-shapedspicules are conspicuous along the outer aspect of the capillary wall 
(arrows). Spicules occasionally resemble the spikes in membranous glomerulonephritis 
b: Fin巴 argyrophilicspicules projecting to th巴 outeraspect of the capillary wall (arrows). 
Amyloid d巴positsar巴 occasionallylocated in glomerular loops distant from the mesangium 


























白尿は， 62例中 51例(82%) (1例は蛋白尿の記載なし)
に認められ，腎症状のうちでは最も高頻度に出現してい
た. 1， I， I型では大部分の症例が蛋白尿を呈してお
り， これら組織型の蛋白尿の出現頻度は係蹄壁に沈着の
みられないIV型に比して有意に高かった(I型とI型に




Table 4. Relationship b巴tweenpreval巴nceof spicules 
and new basement membrane formation and 
morphological types of glomerular 
amyloidosis 
Morphological New basernent 
type Spicules rnernbrane forrnation 
I 12 (48) 10 (40) 
I 17 (85) 8 (40) 
I 7(100) 2 (29) 
IV 。 。
Total 36 (57) 20 (32) 






高血圧は 52例中 16例 (31%)にみられ，その出現頻
度は各組織型聞に差がなかった.
















Table 5. Correlation betwe巴n th巴巴xtent of 
glomerular and vascular amyloid deposi. 
tion 
Grade of Grade of 
Morphological ;Îo-;;;;r~îar vascular deposition 
typ巴
arnyloid 2 3 
2 3 。 3 。 1 8 。 。 4 
3 2 
3 4 。 2 。
2 。。
I 。 。。 。
6 4 










*correlation coefficient， rs= 0.542 (p< 0.01). 
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Table 6. Morphological types of r巴nalamyloidosis and c1inical features 
Morpho!ogica! type Proteinuria N ephrotic syndrome Hyp巴rtension Chronic rena! failur巴 Rena!death 
Type 1 
grade: 1 5/ 8 (63) 2/ 8 (25) 1/ 7 (14) 4/ 8 (50) 
2 2/ 3 (67) 。/3 (0) 0/ 1 (0) 3/ 3 (100) 
3 9/ 9 (100) 3/ 9 (33) 4/ 9 (44) 9/ 9 (100) 
4 4/ 4 (100) 。/4 (0) 2/ 3 (67) 4/ 4 (100) 
subtota! 20/24 (83) 5/24 (21) 7/20 (35) 20/24 (83) ， 
Type I 
grade: 1 5/ 6 (83) 。/6 (0) 3/ 3 (100) 2/ 6 (33) 
2 8/ 8 (100) 3/ 8 (28) 。/7 (0) 5/ 8 (63) 
3 4/ 4 (100) 3/ 4 (75) 。/4 (0) 2/ 4 (50) 
4 2/ 2 (100) 2/ 2 (100) 1/ 2 (50) 2/ 2 (100) 
subtota! 11/20 (55) 
Type I 
grade: 1 2/ 2 (100) I I 2/ 2 (100) 1 I 0/ 2 (0) 。/2 (0) 
2 2/ 2 (100) >1< I 2/ 2 (100) I I 1/ 2 (50) 。/2 (0) 
3 1/ 1 (1仰〉 1T| 1/1〈100)ν1(100) 1/ 1 (100) 
4 2/ 2 (100) I I 2/ 2 (100) I I 0/ 2 (0) 2/ 2 (100) 
subtota! 7/ 7 (100) ， I I 7/ 7 (100) ，-1-1 2/ 7 (29) 3/ 7 (43) 
Type IV 5/11 (45) -1-1-1 0/11 (0) -1 3/ 9 (33) 2/11 (18)-.J 
Tota! 51/62 (82) 20/62 (32) 16/52 (31) 36/62 (58) 
No. of positive case/ cases in which data were obtained shows in Tab!e 
( ) parcentage in parenthesis， *p < 0.05， '*p < 0.01 (Fisher's test) 
Table 7. Correlation betw巴enthe grade of glomerular 
amyloid deposition and serum creatinin巴
Grade of Serum creatinine (mg/ d]) 
Morphological glomerular 
Less than 2.0-5. 0 Mor~ t}lan type amyloid 2.0 5.0 
1 4 3 1 
2 。 3 。
3 。 2 7 
4 。 。 4 
I 4 2 。
2 3 3 2 
3 2 。 2 
4 。 。 2 
I 2 。 。
2 2 。 。
3 。 。
4 。
IV 9 2 。
*correlation coefficient， r，=O. 755 (p<O.OO1). 
1/ 8 (13) 
(0) 
7/ 9 (78) 
4/ 4 (100) 
12/24 (50) 
。/6 (0) 
2/ 8 (25) 
2/ 4 (50) 




1/ 1 (100) 
。/2 (0) 




Table 8. Correlation between the extent of vascular amyloid deposition， 
interstitial fibrosis and serum creatinine levels 
Vascular deposition * Intersti tial fibrosis叫
Serum grade grade 
creatinine 
(mg/dl) 2 3 2 3 
Less than 2. 0 12 10 4 8 14 3 
2.0-5.0 3 6 6 3 4 2 
more than 5.0 2 18 。 9 10 
キcorrelationcoefficient， r，二0.600(p<O.OO1) 
市場'correlationcoefficient， r， =0.653 (p < 0.001). 
きた.Watanab巴&Saniter7)はメタクリレート系樹脂包 形態像を容易に得ることができるので，アミロイド局在




Dikman， et al同は 45例の腎生検例と 33例の剖検例の に加えて，免疫組織学的手法を併用した.
両者について検討し，アミロイド沈着様式を s巴gmental， 1. アミロイドーシスの形態分類
diffuse， nodular， mixed nodular-diffuseの4組織型に 剖検標本を用いた本研究で、は，糸球体内アミロイド沈
分類した.Dikman， et a1.8)は続発性アミロイドーシスに 着様式はメサンギウム結節型(I型)，メサムギウム毛細
はnodular型の出現頻度が高かったと述べている.しか 血管型(II型)，膜周囲型(II型)，門部型(IV型〕の 4
しながら，両研究共にアミロイド蛋白の同定は行ってい 組織型に分類し得た.また今回の検討から，糸球体沈着
ない.一方，系統的分類の報告の他に， Ansell & 様式とプミロイド蛋白の種類の聞に密な関係の存在する
Joekes18l， Moorthy & Burkhold巴r'川土，木研究のII型 ことが明かになった.結節状のメサンギウム沈着を呈す
に相当するものと思われる係蹄壁優位のアミロイド沈着 るI型は 1例を除いて全例が AA蛋白の沈着を示した.
と著明なスピクノレ出現を示す症例を報告している.さら さらに同型では血管侵襲が著明であり，その程度はアミ
には腎内血管壁沈着が優位な組織像で、ある続発性アミロ ロイドの糸球体障害度と相関した.膜周囲沈着のII型は，
イド}シス例も報告された20). しかしながら今日までに I型とは対照的に AL蛋白沈着を示しており，スピクノレ
糸球体内沈着様式と化学的に証明されたアミロイド蛋白 形成が著明であった. 1型とII型の混合型あるいは移行
の種類および臨床所見との関係について系統的に検討し 型を示すI型ではAA蛋白例と AL蛋白例が混在した
た研究は，わずかに 2報告10，11)をみるにすぎない. が， AL蛋白例が優位であった.血管障害のみを示すIV型
Kemeny， et al.lO)と Nakamoto，et al.")はKMn04反応 はAA蛋白例が優位であった.上述した今回の成績は，
を用いてアミロイド蛋白を同定しているが， ALアミロ Dikman， et a1.81， K巴meny，et al.'Ol， Nakamoto，巴tal.") 
イドーシスにはdiffuse型の出現頻度が高いと報告して によるものと矛盾せず，アミロイド蛋白の種類による形
いる.なお， Kemeny， et al.'O)の検討は3例の腎生検例 態学的変化をより一層明らかにしたといえる.またスピ






びまん性になることが知られている 6) つまり，含まれる 考えられている山).さらに血清や組織液中に含まれるラ
糸球体数に制限のある腎生検標本では初期のアミロイド イソゾーム酵素によっても前駆物質が減成されるのでは










的 AAアミロイドーシスにおいてはアミロイド線維は び間質の線維化の程度の 3者と腎機能の聞には密な関係
まずメサンギウム域に沈着するといわれてきた23，24).今 の存在することが明らかになった. Mackens巴n，et al同
国の検討ではAA蛋白がメサンギウム域優位の結節状 は腎生検標本の形態計測を行い，アミロイドーシスにお
沈着を示しており，この沈着様式はAA蛋白のメサンギ ける腎機能障害は糸球体アミロイド沈着のみならず間質
ウム親和性と AA蛋白沈着時におけるメサンギウム細 の線維化に起因することを報告した.引き続いて Tor









ることもよく知られている27).したがって， II型を示す症 ドーシス (ALアミロイドーシス〕に高度の血管病変が多
例ではその前駆物質 (L鎖〉の電荷も親和性に関与して いと考えられていたが6，35)，最近の報告では逆にAAア
いる可能性がある. ミロイドーシスに高頻度であると言われている20，36) さ

















は上皮細胞の剥離や足突起の消失が常時観察されてい 血管型)， I型(膜周囲型〉およびIV型〔門部型〕の 4型
る17，25，28). つまり，アミロイド沈着部位の基底膜および上 に分類された.
皮細胞における高度の障害がアミロイドーシスにおける 2. 1型は 1例を除き AA蛋白の沈着を示した (AA
高度蛋白尿の原因として推察される. アミロイドーシス). I型ではAA，ALアミロイドーシ
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